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Resumen
Varón de 70 años, con hipertensión arterial y esquizofrenia, que presenta síndrome constitucional y disnea. Ingresa para estudio y 
tratamiento de gran masa torácica izquierda y lesiones isquémicas en dedos de la mano. El paciente se negó a la realización de 
otros estudios complementarios. Desafortunadamente, presentó evolución desfavorable hasta el fallecimiento.
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Abstract 
A 70-years-old man with arterial hypertension and schizophrenia presented with constitutional syndrome and dyspnea. He was 
admitted for study and treatment of large left thoracic mass and fingers ischemic lesions. The patient refused to carry out other 
complementary studies. Unfortunately, he presented poor evolution until death.
Keywords: thoracic mass, paraneoplasic and malignant melanoma
Descripción del caso  
Se presenta el caso de un varón de 70 años sin alergias 
ni hábitos tóxicos. Hipertensión arterial y esquizofrenia 
como únicos antecedentes, sin seguimiento médico ni 
medicación habitual. Consulta por dolor de espalda de 
larga evolución que no cede con analgesia menor, junto 
con disnea con ortopnea que le obliga a dormir senta-
do y síndrome constitucional con pérdida de más de 15 
kg. En la exploración se muestra un hombre caquéctico, 
pálido y con signos de deshidratación. Frecuencia res-
piratoria de 35 rpm con saturación de oxígeno basal de 
98%. En la auscultación hipofonesis en hemitórax izquier-
do, edemas pretibiales bilaterales y lesiones isquémicas 
en los dedos de las manos. En las pruebas analíticas 
iniciales destacan: ácido láctico de 7,2 mmol/L, discreta 
linfopenia, PCR 4,21 mg/dl, LDH 789 U/L. En la radio-
grafía de tórax (Figura 1) se distingue una ocupación del 
hemitórax izquierdo hasta el ápex con desplazamiento 
de la silueta cardiaca hacia la derecha, borramiento del 
hemidiafragma izquierdo e impronta sobre cámara gás-
trica. Los hemocultivos y las serologías para VIH, VHC 
y VHB son negativas. En frotis cutáneo de herida de la 
pierna crecieron enterobacterias y pseudomonas. Res-
pecto a los marcadores tumorales, únicamente es po-
sitiva la enolasa específica neuronal (112 ng/ml). En el 
estudio de autoinmunidad se detectan anticuerpos anti-
Figura 1: Radiografía de tórax.
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nucleares –título 1/160– con patrón nucleolar. El eco-
cardiograma transtorácico muestra masa heterogénea 
que comprime cavidades cardiacas. Una hemodinámica 
arterial de los miembros superiores confirma isquemia de 
los dedos con pulsos radiales conservados. El paciente 
se niega a la realización de más pruebas complemen-
tarias por lo que se inicia tratamiento analgésico, anti-
inflamatorio, antibiótico y anticoagulante. Pese a dichas 
medidas, presenta melenas, deterioro renal, acidosis 
metabólica, hiperpotasemia e inestabilidad hemodinámi-
ca siendo éxitus en pocas horas.
Discusión
Previamente al desarrollo del diagnóstico diferencial, se 
destacarán algunos aspectos relevantes del caso. Se 
trata de un paciente con síndrome constitucional con 
rápida y fatal evolución. Al observar la radiografía de tó-
rax (Figura 1) y teniendo en cuenta los resultados de 
las pruebas realizadas, la imagen corresponde con gran 
masa torácica que ocupa mediastino anterior y medio. 
Existen varios tumores con predilección por el medias-
tino (Tabla I), pero nos centraremos en los que cursan 
con grandes masas torácicas y rápida evolución1. En pri-
mer lugar, algunos tumores tímicos como el timoma y la 
neoplasia tímica –carcinoma tímico y tumor carcinoide 
tímico– pueden llegar a formar grandes tumores. 
El primero de ellos es la masa tímica, más común en 
adultos y que suele afectar a pacientes mayores de 40 
años. Por otro lado, menos del 1% tienden a maligni-
zar, el 50% presentan síndromes paratímicos –Miastenia 
Gravis, hipogammaglobulinemia y aplasia de serie roja– y 
sólo en el 5% de los casos se objetivan metástasis en el 
momento del diagnóstico. 
Las neoplasias tímicas en cambio, se caracterizan por ser 
más frecuentes en el género masculino y ser más agresi-
vas. Tienen una supervivencia de 24% a los 5 años y en el 
60% de los casos se objetivan metástasis al diagnóstico2-5. 
El carcinoide tímico suele cursar con elevación de la eno-
lasa específica neuronal, marcador usado como factor 
pronóstico y marcador de actividad de algunos tumo-
res. Se encuentra elevado en varios procesos malignos 
como el seminoma, metástasis cerebrales, tumores 
neuroendocrinos y melanoma; pero también en algunos 
procesos benignos como infecciones meníngeas y en-
cefálicas, epilepsia y esquizofrenia.
Por otro lado, los linfomas también pueden cursar con 
grandes masas mediastínicas y tener crecimiento rápido 
y agresivo. En el 50% de los casos causan síntomas 
sistémicos y pueden afectar a pleura, pulmón y hueso. 
La mayoría de ellos afectan a pacientes jóvenes, pero 
algunos como el linfoma de Hodgkin pueden afectar a 
pacientes mayores de 50 años6. 
Muchas neoplasias, como los tumores pulmonares, rena-
les y procesos linfoproliferativos, tienen títulos elevados de 
anticuerpos antinucleolares (ANA)9. Tienen baja especifi-
cidad y sensibilidad como marcador tumoral, pero sirven 
como marcador pronóstico. Además, se encuentran ele-
vados tras el tratamiento con algunos fármacos, en enfer-
medades sistémicas, autoinmunes o infecciosas.
Los tumores germinales de origen extragonadal como 
el seminoma y los tumores no seminomatosos también 
son los causantes de grandes masas torácicas. El se-
minoma es un tumor de crecimiento lento, de excelente 
pronóstico y con una supervivencia a largo plazo del 60 
al 80%. Los tumores no seminomatosos, son más agre-
sivos y tienen frecuencia a metastatizar a nivel ganglio-
nar y a distancia. Estos últimos cursan con elevación de 
marcadores hormonales como la gonadotrofina coriónica 
humana o BHCG –en el 100% de los coriocarcinomas– y 
la alfafetoproteína o AFP -en el 90% de los casos.
Lógicamente, las neoplasias pulmonares no pueden 
descartarse en este caso. Existen varios tipos histológi-
cos (Tabla II), pero sólo algunos de ellos se presentan 
como tumores de gran tamaño7-13. 
El adenocarcinoma, suele afectar a mujeres, ser de lo-
calización periférica y estar menos relacionado con el 
tabaquismo. Por otro lado, tienen un crecimiento silente, 
en el momento del diagnóstico pueden cursar con me-
tástasis óseas y, sin tratamiento tienen una supervivencia 
a los 5 años de un 1%.El carcinosarcoma y el carcino-
ma pleomórfico son tumores pulmonares muy agresivos 
y de crecimiento rápido con predilección por el géne-
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ro masculino. Generan síntomas por compresión como 
dolor torácico, tos y disnea. Un 25-30% de ellos tiene 
metástasis óseas al diagnóstico y la supervivencia a los 
5 años es de un 10-20%. 
No podemos dejar de nombrar los tumores neuroendo-
crinos pulmonares como los tumores carcinoides, lo tu-
mores de células grandes y el tumor de células pequeñas 
(microcítico). Todos ellos presentan elevación de la enola-
sa específica neuronal, pero únicamente los tumores de 
células grandes y el tumor microcítico tienen un comporta-
miento más agresivo, con metástasis óseas al diagnóstico 
y con peor pronóstico. El tumor de células pequeñas es 
el de peor pronóstico y el más relacionado con síndromes 
paraneoplásicos pudiendo producir síntomas sistémicos 
y alteraciones endocrinológicas, metabólicas, osteoarticu-
lares, neurológicas, hematológicas, vasculares, renales y 
mucocutáneas. En el caso presentado, se evidenció is-
quemia de los dedos de las manos sin más alteraciones 
analíticas reseñables, por lo que podría explicarse como 
un proceso vascular paraneoplásico (vasculitis).
Lesiones congénitas como quistes broncogénicos, le-
siones infecciosas como abscesos pulmonares u otras 
enfermedades inflamatorias, pueden formar grandes ma-
sas torácicas, pero en la mayoría de los casos y bajo 
tratamiento, tienen buena evolución y buen pronóstico.
Por último, es importante destacar los tumores metastá-
sicos pulmonares. Los que más frecuentemente metas-
tatizan al pulmón, son el osteosarcoma, el sarcoma de 
partes blandas, el melanoma, los tumores renales, los 
tumores germinales, los tumores de pulmón, los tumores 
de cabeza y cuello, el cáncer colorrectal, el cáncer de 
próstata y el cáncer gástrico14.
En conclusión, la etiología más probable es una evolu-
ción fulminante con fallo multiorgánico de una neoplasia 
en estadio avanzado (probable afectación metastásica). 
Teniendo en cuenta lo expuesto, podría tratarse de un 
proceso linfoproliferativo, una neoplasia tímica, un tumor 
primario pulmonar o un tumor metastásico pulmonar.
Examen anatómico y patológico 
postmortem
Adulto caucásico, delgado, externamente lesiones eri-
tematosas en extremidades inferiores. Los pulpejos de 
mano derecha violáceos, con necrosis distal del tercer 
dedo, sin otros hallazgos. A la apertura de cavidades se 
observa gran masa tumoral, ocupando la totalidad del 
hemitórax izquierdo, mediastino y parcialmente flanco 
superior izquierdo (Figura 2). En la extracción, la tumo-
ración, hiperpigmentada, carnosa, de 34cm y 5000g, 
estaba adherida firmemente a tejidos blandos y reja cos-
tal izquierda, contactando con cuerpos vertebrales torá-
cicos y adherida focalmente a la adventicia de la aorta 
ascendente. Se realizan cortes sagitales, logrando ex-
poner las cavidades cardíacas, globalmente infiltradas 
con compromiso extenso de pericardio y miocardio. Las 
válvulas cardíacas presentan aisladas calcificaciones no-
dulares, sin vegetaciones. El pulmón izquierdo estaba 
reemplazado por la masa, dejando una pequeña cuña 
pulmonar del lóbulo inferior. El pulmón derecho pesaba 
330 gramos, hiperinsuflado, con áreas de aspecto enfi-
sematoso, sin lesiones al corte.
En tracto digestivo, a nivel de la región ileocecal, nódulo 
submucoso de 5,5cm. sin compromiso de la serosa vis-
ceral, con presencia de adenopatía satélite (Figura 3).  En 
las glándulas suprarrenales nódulos tumorales, bilaterales, 
el mayor de 7cm. Los cortes seriados del encéfalo –fija-
dos– muestran una lesión ocupante de espacio, cavitada, 
de 1,8 cm de diámetro, entre el surco del cíngulo, en es-
trecho contacto con el atrio del ventrículo lateral izquierdo 
(Figura 4). En la muestra de tejido y, tras estudio citoló-
gico con extensiones y tinción, se encuentran extendidos 
abundantemente celulares, constituidos por una pobla-
ción de células pleomórficas, sobre un fondo sucio, con 
abundantes depósitos de pigmento de aspecto melánico. 
Se realizó exéresis de todas las lesiones cutáneas pig-
mentadas, sin demostrarse en el estudio histopatológico 
posterior de las mismas que se trataran de tipo melá-
nico, ni evidenciando signos histológicos de regresión 
tumoral. Las lesiones de los pulpejos mostraron necrosis 
epidérmica, sin trombos tumorales, depósitos de fibrina, 
ni signos de vasculitis infecciosa.
El estudio histológico demostró que todos los implan-
tes tumorales se correspondían con la misma neoplasia, 
constituida por grupos sólidos de células pleomórficas, 
algunas multinucleadas, con depósitos de pigmento de 
tipo melánico y extensas áreas de necrosis, positivas 
con técnicas de inmunohistoquímica para S100, HMB45 
y MelanA (Figura 5). Con microscopía electrónica se de-
mostró la presencia de premelanosomas en las células 
tumorales, el análisis para la mutación BRAFV600 con 
método Cobas4800 resultó No Mutado y el estudio FISH 
para la traslocación EWSR1 fue negativo (<20%).
Se considera entonces que se trata de un Melanoma 
Maligno Metastásico de Primario Desconocido con com-
promiso pulmonar, cardíaco, digestivo, glándulas supra-
rrenales, y sistema nervioso central, asociado a un sín-
drome vascular acral paraneoplásico. 
Conclusión
El melanoma maligno es una entidad heterogénea, con dife-
rentes alteraciones moleculares y presentaciones clínicas. 
El 90% de los casos corresponde al melanoma maligno cu-
táneo asociado a los epitelios, con un papel patogénico im-
portante de la radiación UV, y el no asociado a epitelios con 
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alteraciones genéticas y moleculares específicas, como el 
uveal (mutación GNAQ/GNA11). En nuestro caso, a pesar 
de que la enucleación no fue realizada, es poco probable, 
ya que se describe que aproximadamente el 93% de los 
melanomas uveales presentan metastásis hepáticas, sien-
do la gran mayoría de morfología fusocelular.
El melanoma metastásico con tumor primario descono-
cido se describe en un 3,2% de los casos de melano-
ma, se presenta como un primario oculto, siendo dos 
veces más frecuentes en hombres, en la quinta a sexta 
década de la vida15. La etiología es desconocida y se 
han sugerido múltiples hipótesis, siendo la más apoyada 
la regresión espontánea del tumor primario mediada por 
mecanismos inmunes. La regresión parcial ha sido re-
portada en 9 a 46% de los casos de melanoma primario 
conocido, lo cual indica la viabilidad de esta hipótesis, 
aunque no es regla general16-17. Las nuevas terapias di-
rigidas contra el melanoma maligno metastásico (inmu-
noterapia), son producto del estudio de los mecanismos 
inmunes que llevan a la regresión de las lesiones cutá-








  1.6.1. Mucinoso




 1.11. Mínimamente invasivo
  1.11.1. No municioso
  1.11.2. Mucinoso
 1.12. Lesiones preinvasivas
  1.12.1. Hiperplasia adenomatosa atípica
  1.12.2. Adecarcioma in situ
   1.12.2.1. No mucinoso
   1.12.2.2. Municioso
2. Carcinoma escamoso
 2.1. Queratinizante
 2.2. No queratinizante
 2.3. Basaloide
 2.4. Lesión preinvasiva
  2.4.1. Carcinoma escamoso in situ
3. Tumores neuroendocrinos
 3.1. Carcinoma de célula pequeña
  3.1.1. Carcinoma de célula pequeña combinada
 3.2. Carcinoma neuroendocrino de célula grande
  3.2.1. Carcinoma neuroendocrino 
   de célula grande combinado
 3.3. Tumor carcinoide 
  3.3.1. Típico
  3.3.2. Atípico
 3.4. Lesió pre-invasiva
  3.4.1. Hiperplasia idiopática pulmunar difusa
   de células neuroendocrinas
4. Carcinoma de célula grande
5. Carcinoma adenoescamoso
6. Carcinoma pleomórfico
7. Carcinoma de células fusiformes
8. Carcinoma de células gigantes
9. Carcinosarcoma
10. Blastoma pulmonar
11. Carcinomas inclasificables y otros
 11.1. Carcinoma linfoepitelioma-like
 11.2. Carcinoma NUT
 
 
12. Tumor típo gládula salival
 12.1. Carcinoma mucoepidemoide
 12.2. Carcinoma adenoide quístico
 12.3. Carcinoma epitelial-mioepitelial
 12.4. Adenoma pleomórfico
13. Papilomas 
 13.1. De células escamosas
  13.1.1. Exofísico
  13.1.2. Invertido
14. Adenomas
 14.1. Neumocitoma esclerosante
 14.2. Adenoma alveolar
 14.3. Adenoma papilar
 14.4. Cistoadenoma mucinoso
 14.5. Adenoma de glándula mucosa
15. Tumores mesenquimales
 15.1. Hamartoma pulmonar
 15.2. Condroma
 15.3. Tumores PEComatosos
  15.3.1. Linfangioleiomiomatosis 
  15.3.2. PEComa benigno
   15.3.2.1. Tumor de células claras
  15.3.3. PEComa maligno
 15.4. Tumor congénito peribronquial miofibroblástico
 15.5. Linfangiomatosis difusa pulmonar
 15.6. Tumor miofibroblástico inflamatorio
 15.7. Hemangloendoceloma epiteloide
 15.8 Blastoma pleuropulmonar
 15.9. Sarcoma sinovial
 15.10. Sarcoma intimal de la arteria pulmonar
 15.11. Sarcoma pulmonar mixoide con translocación
  de EWSR1-CREB1
 15.12. Tumores mioepiteliales
  15.12.1. Mioepitelioma
  15.12.2. Carcinoma mioepitelial
16. Tumores linfohistiocíticos
 16.1. Linfoma extranodal de la zona marginal asociado
  a mucosas (MALT)
 16.2. Linfoma B difuso de células grandes
 16.3. Granulomatosis linfomatoide
 16.4. Linfoma B de células grandes intravascular
 16.5. Histiocitosis de células de Langerhans pulmonar
 16.6. Enfermedad de Erdheim-Chester
17. Tumores de origen ectópico
 17.1. Tumores de células germinales
  17.1.1. Teratoma maduro
  17.1.2. Teratoma inmaduro
 17.2. Timoma intrapulmonar
 17.3. Melanoma
 17.4. Meningioma, NOS
18. Tumores metastáticos
Tabla II: Clasificación histológica de los tumores de pulmón de la OMS 2015.
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